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A 16-year-old man was referred to our hospital for asymptomatic gross hematuria. The findings of
abdominal ultrasonography were normal. A month later, gross hematuria disappeared, and he was not
followed after that. A month later, the patient was taken to our hospital in an ambulance for severe back
pain and recurring gross hematuria. Computed tomography (CT) revealed a large right renal tumor with
tumor thrombus penetrating inside the inferior vena cava. The patient underwent radical nephrectomy and
embolectomy. The pathological diagnosis of the tumor was diagnosed as primitive neuroectodermal tumor
(PNET) of kidney by immunostaining and gene analysis. We started adjuvant chemotherapy soon after the
operation. However, at 10 months after, multiple pulmonary metastases were detected. The patient was
treated with salvage chemotherapy, surgery and irradiation therapy as combined modality therapy.
Nevertheless, he died 18 months after the diagnosis.
(Hinyokika Kiyo 59 : 363-367, 2013)
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画像検査所見 : 造影腹部 CT にて右腎下極中心に不





術を施行した．手術時間は 4時間 8分，出血量は 376
ml であった．









Fig. 1. a : Enhanced CT showed a big right renal
tumor. b : Enhanced CT showed tumor
thrombus penetrating inside the inferior
vena cava.
周囲の脂肪織にも浸潤しており小円形の未分化細胞が
円形放射状に配列した homer wright rosette を形成しつ
つ密に増殖していた (Fig. 3）．免疫組織学的染色で
CD99，neuron specific enlose (NSE），vimentin が陽性
であった．また，FISH 解析にて EWSR1 遺伝子の転





て vincristine/doxorubicin/cyclophosphamideの 3剤 (VDC)















Fig. 2. a : Macroscopic appearance of the surgical
specimen. The renal parenchyma was
extensively invaded by a big tumor, which
was heterogeneous light yellow with bleeding
and necrosis. b : Macroscopic appearance
revealed tumor thrombus.
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Fig. 3. Microscopic examination (HE stain) re-
vealed characteristic Hormer-Wright roset-
tes.

























Fig. 4. The clinical course.
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の増殖と強拡大にて homer wright rosette の形成を認め
ることが多い5)．免疫染色で腫瘍細胞膜は CD99（抗























対して 15∼18 Gy の全肺野照射した群と照射しな
かった群で event free survival (EFS) がそれぞれ38，
27％との報告8)から European Intergroup Cooperative
Ewing Sarcoma Study (EICESS) は，全肺野照射を推奨
している．
続いて化学療法に関して VACD (vincristine/actino-
mycin-D/cyclophosphamide/doxorubicin) ＋ IE (ifosfa-
mide/etoposide) で 5 年生存率が遠隔転移症例では
54％に対して非遠隔転移症例では69％と有意に成績良
好であったとの報告をもとに現在，米国・本邦では





くは進行した Ewing 肉腫患者19人を対象に irinotecan/
temozolomide (IT 療法）を行い， 5人の CR と 7人の
PR が得られたとの報告11)や VACD-IE による導入化
学療法に対して反応不良であった患者を対象に末梢血







ある imatinib を使用した 8人のうち僅か 1人ではあっ
たが PR を得たとの報告がある13)．また，染色体転座
t (11 ; 22) (q24 ; q12) で形成されるキメラ転写産物
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